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Resumen

La mucopolisacaridosis es un grupo heterogéneo de enfermedades que se caracterizan por la acumulacion lisosomal de
sustancias intermedias del metabolismo de los mucopolisacaridos o glucosaminoglucanos. El trastorno respiratorio que carac-
teriza a los pacientes con mucopolisacaridosis es la enfermedad pulmonar restrictiva cronica, por lo que la rehabilitacion
pulmonar, cuyo objetivo es mejorar los sintomas respiratorios, y la fisioterapia respiratoria, mejoraran la ventilacion pulmonar y
la biomecdnica respiratoria deteriorada. Es necesario el seguimiento por el neumdlogo infantil, quien cuantificara la funcion
pulmonar y vigilard los sintomas de obstruccion nocturna y de restriccion pulmonar con ayuda de estudios como la espirome-
tria, la pletismografia y la prueba de la caminata de 6 minutos, por mencionar algunas. También es muy importante realizar un
programa individualizado de técnicas de fisioterapia respiratoria y de ejercicios. Todo lo anterior, con el objetivo de evaluar la
funcidn pulmonar como un marcador de respuesta al uso de cualquiera de las terapias indicadas en la mucopolisacaridosis.
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Respiratory aspects and pulmonary physiotherapy in the child with
mucopolysaccharidosis

Abstract

Mucopolysaccharidosis is a heterogeneous group of diseases characterized by the lysosomal accumulation of intermediates
in the metabolism of mucopolysaccharides or glycosaminoglycans. The respiratory disorder that characterizes patients with
mucopolysaccharidosis is the chronic restrictive lung disease. Therefore, pulmonary rehabilitation aimed at improving respi-
ratory symptoms and respiratory physiotherapy will improve pulmonary ventilation and impaired respiratory biomechanics in
patients with mucopolysaccharidosis. Follow-up by the pediatric pulmonologist is necessary to quantify lung function and
monitor the symptoms of nocturnal obstruction and pulmonary restriction with the help of studies such as spirometry, ple-
thysmography and the 6-minute walk test, among others. It is also very important to perform an individualized program of
respiratory physiotherapy techniques and exercises. Overall, all of these steps are followed for evaluating lung function as a
marker of response to the use of any of the therapies indicated in mucopolysaccharidosis.
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Introduccion

La mucopolisacaridosis (MPS) es un grupo hetero-
géneo de enfermedades que se caracterizan por la
acumulacion lisosomal de sustancias intermedias del
metabolismo de los mucopolisacaridos o glucosamino-
glucanos, macromoléculas que proporcionan soporte
estructural a la matriz extracelular'. La presentacion
clinica, la edad del diagndstico, el tratamiento y sus
complicaciones varian dependiendo del tipo de MPS'.
El tratamiento es variable, pero el objetivo final es pro-
veer una cantidad adecuada de enzima, evitando o
corrigiendo la acumulacién de glucosaminoglucanos'2.
El trastorno respiratorio que caracteriza a los pacientes
con MPS es la enfermedad pulmonar restrictiva cré-
nica, por lo que la rehabilitacién pulmonar, cuyo obje-
tivo es mejorar los sintomas respiratorios por medio de
sus tres componentes (educacion, fisioterapia y ejerci-
cio), puede ser una opcién en la busqueda de un tra-
tamiento que mejore los sintomas respiratorios
restrictivos que se presentan, liberando de secreciones
la via aérea y mejorando la calidad de vida de los
pacientes con MPS34,

El objetivo de este articulo fue describir las caracte-
risticas respiratorias de la MPS vy los tratamientos de
fisioterapia respiratoria que pueden utilizarse en los
nifos con MPS. Se realizd una revision narrativa de
articulos en inglés, espafiol y francés en PubMed,
Scielo, Latindex, Google académico y EBSCOhost. No
hubo limitaciones en cuanto a fecha de publicacién ni
disefio metodoldgico, siempre y cuando describieran
un aspecto relevante del tema. La revision de articulos
se realizé durante un periodo de 3 meses (1 de marzo
a 30 de junio de 2020), considerando aquellos que
incluian los siguientes términos de busqueda (MeSH):
mucopolysaccharidosis, physiotherapy techniques,
respiratory therapies, pulmonary function test'y pulmo-
nary rehabilitation. Ademas, se examind la lista de
referencias de los articulos identificados en busca de
articulos potencialmente relevantes, los cuales se con-
sideraron para su inclusion siempre y cuando descri-
bieran algun aspecto importante de los pacientes con
mucopolisacaridos y los trastornos respiratorios que
les afectan.

Epidemiologia

La MPS es una enfermedad infrecuente y variable,
dependiendo de los rasgos étnicos y geograficos®”. En
México, las guias del Centro Nacional de Excelencia
Tecnoldgica en Salud refieren una prevalencia de MPS

| de 0.69-3.8/100,000 recién nacidos vivos, y de MPS
Il de 1/132,000 varones recién nacidos vivos®®. Durante
2019, en el Hospital de Especialidades Pediatricas de
Chiapas se encontraban bajo seguimiento 3285 nifios,
de los cuales 36 se diagnosticaron con MPS, lo que
correspondié al 1% del total de nifios consultados. La
media de edad fue de 9.8 afos, la relacion masculino/
femenino fue de 1:1 (18 casos por sexo) y el grupo con
mayor frecuencia de casos fue el de 11 a 15 afhos de
edad (Fig. 1). En cuanto a los limites por edad, se
observd una edad minima de 1 afio (un caso) y una
maxima de 18 afios (un caso). La MPS que mas pre-
domind fue la de tipo | (63.8%), el sintoma mas comun
fue el ronquido nocturno (69.4%) y las patologias de
mayor asociacion fueron la rinosinusitis cronica (44.4%)
y el asma (27.7%) (Tabla 1).

Clasificacion de la mucopolisacaridosis

La clasificacion de la MPS es fundamental para ini-
ciar un diagnostico y un tratamiento oportuno. La MPS
se divide en varios tipos'?:

— MPS | o sindrome de Hurler (Hurler, Hurler-Scheie y

Scheie).

— MPS Il o sindrome de Hunter (variantes A y B).
— MPS Ill o sindrome de Sanfilippo (variantes A-D).
— MPS IV o sindrome de Morquio (variantes A y B).
— MPS VI o sindrome de Maroteaux-Lamy.

— MPS VIl o sindrome de Sly.

— MPS IX o sindrome de Natowicz.

Se debe considerar que cada fenotipo presenta dife-
rentes alteraciones anatomopatoldgicas en el sistema
respiratorio, lo que resulta de suma importancia dada
la necesidad de un tratamiento de reemplazo enzima-
tico, el manejo multidisciplinario y la correccion de los
sintomas respiratorios antes de que se presenten com-
plicaciones graves'°,

Caracteristicas anatomofisiopatologicas
de los pacientes con mucopolisacaridosis

A pesar de la diversidad del espectro clinico, se
pueden observar infecciones respiratorias recurrentes
y obstruccion de la via aérea superior por hipertrofia
adenoamigdalina y macroglosia, engrosamiento de la
mucosa traqueobronquial y torax restrictivo que puede
llevar a presentar padecimientos respiratorios croni-
cos"'12, En la tabla 2 se resumen las caracteristicas
anatomopatolégicas respiratorias de las diversas
MPS.
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Tabla 1. Caracteristicas demograficas y respiratorias de
los pacientes con mucopolisacaridosis atendidos en el
Hospital de Especialidades Pediatricas de Chiapas

(n = 36)

Edad (afios) 9.8+43
Peso (kg) 179+175
Talla (cm) 1009 + 17.8
I NI

Sexo (F) 18 (50)
MPS | 23 (63.8)
MPS I 5(13.8)
MPS IV 5(13.8)
MPS VI 3(8.3)
Rinosinusitis cronica 16 (44.4)
SAHOS 4(11.7)
Hipercapnia nocturna 4(11.1)
Hipoxemia 5(13.8)
Ronquido nocturno 25 (69.4)
Asma 10 (27.7)

DE: desviacion estandar; F: femenino; MPS: mucopolisacaridosis; SAHOS: apneas
o hipopneas obstructivas del suefio.
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Figura 1. Incidencia de casos de mucopolisacaridosis bajo
seguimiento en el Hospital de Especialidades Pediatricas,
Tuxtla Gutiérrez, Chiapas, en menores de 20 afios.

Las manifestaciones otorrinolaringoldgicas en los
pacientes con MPS generalmente son rinorrea nasal
cronica o persistente y secreciones de la via aérea
inferior. Estas son secundarias a alguna obstruccion

Tabla 2. Caracteristicas anatomopatolégicas del aparato
respiratorio en los pacientes con mucopolisacaridosis y
enzima deficiente

Enzima deficiente Alteraciones del aparato
respiratorio caracteristicas
I-iduronidasa Obstruccion de la via aérea
superior
Micrognatia
Enfermedad pulmonar
restrictiva

1 Iduronato 2 sulfatasa Macroglosia

Hipertrofia gingival
Cuello y térax cortos
Alteraciones del macizo

facial

1l Heparéan N sulfatasa Labio inferior grueso y

Alfa N evertido
acetilglucosaminidasa Surco nasolabial prominente
Alfa-glucosamida Hipoacusia

acetiltransferasa
N-acetilglucosamina-
6-sulfatasa

Alteraciones en la deglucion

IV Galactosa 6-sulfatasa
Beta-galactosidasa

Displasia esquelética
Talla baja

Torax restrictivo:

Pectus carinatum

Torax en forma de remo
Cifosis

Escoliosis y cifoescoliosis

Vi Arilsulfatasa B Afectacion esquelética
toréacica

Macrocefalia

Puente nasal deprimido

Restriccion pulmonar

Macrocefalia
Alteraciones del macizo
facial

Cuello corto

Vil Beta-glucuronidasa

Paladar hendido
Puente nasal deprimido
Aplanamiento facial
Pérdida de la audicion
Disostosis mdltiple

IX Hialuronidasa

MPS: mucopolisacaridosis.

mecanica, a un proceso inflamatorio persistente y a la
calidad de la secrecién producida por las glandulas de
la mucosa y submucosa, donde la hipersecrecion es
producto del déficit de dermatan sulfato y de queratan
sulfato®. Esta infiltracion de glucosaminoglucanos se
manifiesta también en otras estructuras de la via aérea
superior, como la laringe, las adenoides y las amigda-
las palatinas, produciendo hipotonia y mayor colapso
de la via aérea, y manifestando apneas o hipopneas
obstructivas del suefio en los nifios con MPS'™. En
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cuanto al parénquima, los nifios con MPS cursan con
inflamacion importante y disminucion del lumen de la
via aérea, provocando una irregularidad de sus pare-
des, lo que produce una hipersecrecién bronquial y una
disminucién del drenaje mucociliar que resulta en bron-
coconstriccion y broncorrea, las cuales pueden compli-
car los procedimientos de induccion anestésica'®.
Respecto a las alteraciones del fuelle toracico, estas se
manifiestan en aquellas MPS con compromiso esquelé-
tico més grave (tipos I, II, IV y VI) y se caracterizan por
deformidades vy rigidez de las articulaciones costales,
horizontalizaciéon de las costillas, escoliosis, cifosis,
xifoescoliosis y pectus carinatum. También la hepato-
esplenomegalia grave se asocia con estas malforma-
ciones, provocando una mayor reduccion de la
capacidad vital'®'” y manifestando una enfermedad pul-
monar restrictiva de diversos grados’®,

Valoracion respiratoria del paciente con
mucopolisacaridosis

La evaluacién respiratoria del nifio con MPS debe
centrarse en realizar un adecuado interrogatorio
médico, con la busqueda intencionada de sintomas
sugerentes de hipercapnia restrictiva'®, como temblo-
res finos (flapping), hipotension arterial (por vasodila-
tacion periférica), somnolencia diurna, alteraciones del
ritmo vigilia-suefio, cefalea, ndusea y vomito. En casos
extremos se manifestaran sintomas y signos de coma
hipercéapnico (desorientacion, sudoracion, obnubilacién
y dificultad respiratoria)?®. La gasometria arterial y la
monitorizacion de la saturacion periférica de oxigeno
con oximetria de pulso seran de gran ayuda para des-
cartar hipoventilacion alveolar crénica e hipoxemia'22,
Los valores anormalmente altos de bicarbonato y el
exceso de base > 4 mEqg/L en la gasometria arterial
apoyan el diagndstico de anomalias del intercambio
gaseoso durante el suefio o la vigilia en los pacientes
con MPS e hipercapnia crénica?®2!,

Las pruebas de funcién respiratoria, como la espiro-
metria, la pletismografia, la difusion de mondxido de
carbono, la caminata de 6 minutos y la medicién de la
fuerza muscular inspiratoria-espiratoria maxima, deben
realizarse sistematicamente®®. La mayor limitacion para
realizar este tipo de pruebas es la necesidad de la
méaxima disponibilidad posible por parte del paciente®32*.
La pletismografia determina la capacidad pulmonar
total y sugiere, por medio del indice volumen residual/
capacidad pulmonar total, la presencia de una enfer-
medad restrictiva pulmonar. La espirometria apoya el
diagnodstico de una enfermedad obstructiva y sugiere

restriccién pulmonar con ayuda de una capacidad vital
forzada (FVC) < 70% y un volumen espirado forzado
durante el primer segundo/capacidad vital forzada
(FEV1/FVC) igual o superior al limite inferior de la nor-
malidad. En los pacientes con debilidad muscular res-
piratoria, los valores de FVC < 1-1.5 L o FEV1 < 40%
del predicho sugeriran la presencia de hipercapnia
nocturna'’?+?7, Las presiones maximas permiten eva-
luar y cuantificar, en forma global, la fuerza de los
musculos respiratorios al realizar una maniobra inspi-
ratoria (Pi_,) o espiratoria (Pe, ) forzada en contra
de una via aérea ocluida. Son utiles en pacientes con
trastornos neuromusculares y patologias restrictivas
pulmonares®?°. Un valor de Pi_ .. < 60 cmH,0 es un
signo de debilidad de los musculos respiratorios y de
hipoventilacion nocturna; un valor de Pi_ . <30 cmH,0
es indicativo de insuficiencia respiratoria hipercapnica
en vigilia®®. La caminata de 6 minutos evalda la capa-
cidad de ejercicio de los pacientes con patologia res-
piratoria; es adecuada para evaluar los efectos de la
rehabilitacion y se utiliza con fines prondsticos. Sus
ventajas son su alta reproducibilidad (coeficiente de
variabilidad del 8%), ser facil de realizar, ser bien tole-
rada y reflejar mejor las actividades de la vida diaria
que otras pruebas®. La caminata de shuttle y la prueba
1-min sit to stand son también de gran ayuda para
valorar la capacidad aerobica de los pacientes con
MPS y patologia pulmonar cronica®-®, Los estudios de
imagen, como la telerradiografia de térax y la tomogra-
fia computada (TC) con reconstruccion, corroboraran
la presencia de alteraciones musculoesqueléticas tora-
cicas. Es recomendable realizar conjuntamente una
videobroncoscopia y una TC en fase inspiratoria-espi-
ratoria para evaluar la presencia de colapso dinamico
de la via aérea (traqueobroncomalacia)?®>2634, Otros
estudios, como la serie esofagogastroduodenal con
mecanica de la deglucidn, la videofluoroscopia, el sali-
vograma, la gammagrafia con busqueda de broncoas-
piracién tardia y el estudio fibroendoscdpico de la
deglucién, se deben considerar para descartar reflujo
gastroesofagico y alteraciones de la deglucion en los
pacientes con MPS y manifestaciones respiratorias
crénicas®-4!. También son importantes pruebas como
la electrocardiografia y los estudios que evaldan el
compromiso funcional otorrinolaringoldgico y auditivo,
como la impedanciometria, la audiometria, los poten-
ciales evocados y la nasofibroscopia'”. Es muy impor-
tante descartar un trastorno del suefio por medio de
una polisomnografia con titulacion de un sistema de
apoyo respiratorio con presion positiva; esto debido a
que los pacientes con MPS y deterioro sumamente
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significativo de la funcién pulmonar presentan una alta
asociacién con la presencia de trastornos en la arqui-
tectura del suefo, apneas y alteraciones del intercam-
bio gaseoso arteriovenoso®. El diéxido de carbono
exhalado > 45 mmHg es indicativo de hipoventilacion
alveolar?',

Técnicas de terapia fisica y ejercicio

El nifio con MPS presenta una reduccién en la tole-
rancia al ejercicio y una limitacién en los arcos de
movilidad de las extremidades®®. Estos problemas
limitan la movilidad y afectan la calidad de vida, por
lo que se recomienda la practica deportiva diaria
adaptada a cada individuo, dados los beneficios que
se obtienen desde el punto de vista fisico, psiquico y
de desarrollo personal y social*?. Algunas técnicas de
terapia fisica utilizadas en los pacientes con MPS se
basan en estiramientos para reducir las contracciones
musculares, aumentar la amplitud articular y fortale-
cer la musculatura con el fin de mejorar la marcha y
el equilibrio. También es necesaria la disociacion de
la cintura escapular y pélvica por medio de ejercicios
que ayuden a mejorar la coordinaciéon motora y la
propiocepcion, baile: saltos y juegos que mejoren el
movimiento fino. Se debera evitar la hiperextensién
de la cabeza por causa del compromiso de la articu-
lacion atlantoaxial®243,

Técnicas de fisioterapia respiratoria

De acuerdo con la fisiopatologia de la enfermedad
pulmonar restrictiva que sufren los pacientes con
MPS, la rehabilitacion pulmonar es la opcién mas ade-
cuada en nifos y adultos con MPS y enfermedades
pulmonares crénicas que presentan una disminucién
de las actividades de la vida diaria®4*45. Los objetivos
de la rehabilitacion pulmonar son reducir los sintomas,
optimizar el estado funcional y reducir los gastos en
salud®. La fisioterapia respiratoria mejorara la ventila-
cién pulmonar y la biomecanica respiratoria deterio-
rada en los pacientes con MPS, gracias a la ayuda de
programas personalizados que evalian la tolerancia
al ejercicio muscular periférico y respiratorio de forma
conjunta®.

El objetivo de la fisioterapia respiratoria es mejorar
la alteracion restrictiva pulmonar en la MPS, la cual es
el resultado de la obstruccion provocada en la via
aérea superior, el acortamiento muscular respiratorio,
la deformidad del térax y de la columna dorsal, la hepa-
tomegalia y la broncoaspiracién causada por la

disfagia*'. Estos mecanismos llevaran a una reduccion
en la expansion y la movilidad torécica, y a la produc-
cion de tos ineficaz que se traducira en hipersecrecion,
infecciones recurrentes y apneas del suefio'6843, Las
guias de practica clinica para el cuidado respiratorio
de los pacientes con MPS o enfermedad de Pompe
recomiendan iniciar los cuidados respiratorios tempra-
namente y realizarlos de una a cuatro veces al dia*.
El objetivo de las maniobras indicadas es mejorar la
higiene bronquial. Entre estas maniobras se encuen-
tran las vibraciones, la percusion (clapping), el drenaje
postural (evitar la posicion de Trendelemburg), la tos
asistida mediante la maniobra de aceleracién del flujo
espiratorio y la asistencia de la tos con una bolsa de
reanimacion manual. Siempre deberan indicarse junto
con maniobras dindmicas de estiramiento, fortaleci-
miento, masajes Yy posicionamiento adecuadot.
También pueden utilizarse nebulizaciones y limpieza
de la via aérea superior con solucién fisiologica®e.
Existen otras técnicas muy efectivas para liberar las
secreciones de la via aérea superior y que pueden
aplicarse en nifios cooperadores con obstruccién nasal
importante, como son la desobstruccion retrofaringea
retrograda, la tos nasal y las duchas nasales asociadas
a tos provocada®’.

La tos es uno de los mecanismos de defensa del
arbol traqueobronquial, cuyo objetivo es expulsar secre-
ciones de manera espontanea, provocada o dirigida. En
los nifios con MPS, la tos puede estar disminuida, por
lo que las técnicas que ayudan a mejorar su efectividad,
sobre todo cuando existe un pico flujo de tos (PFT) <
270 L/min, son las siguientes: tos provocada, técnica
que se da en un acto reflejo desencadenado tras una
estimulacion manual en los centros tusigenos de la
traquea**8; y asistencia manual de la tos, que se basa
en el aumento de la capacidad inspiratoria seguida de
un incremento del esfuerzo espiratorio a través de una
maniobra expulsiva (compresién abdominal) con las
manos del terapeuta*®. Otras técnicas buscan obtener
un volumen espiratorio mayor, con el objetivo de mejo-
rar la desinsuflacion pulmonar al evitar la aparicion de
una zona de estrechamiento bronquial (espiracién lenta
prolongada)®®5'. También pueden aplicarse técnicas
como la espiracidn lenta total con glotis abierta, técnica
pasiva o activa-asistida que se realiza a partir de la
capacidad residual funcional y que continta hasta el
volumen residual. Siempre debe situarse la region a
permeabilizar en infralateral; de esta forma, se asiste la
desinsuflacion y se favorece la eliminacion de secrecio-
nes del arbol bronquial medio y distal®’. Las técnicas
respiratorias instrumentadas estan indicadas en
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Tabla 3. Resumen de las técnicas de fisioterapia pulmonar instrumentadas que pueden utilizarse en los pacientes

con mucopolisacaridosis

Tipo de fisioterapia instrumentada Técnica y objetivo

Maquina de tos asistida
(insuflador-exuflador mecénico)

Presion espiratoria positiva (TheraPEP®,

Técnica: comienza con una inspiracion maxima (presion positiva que oscila entre +30 y
+50 cmH,0) combinada con presion negativa (presion de exuflacion que oscila entre
-20 y -40 cmH,0). El flujo pico de tos puede aumentar del 14-100%.

Indicaciones: casos de obstruccion bronquial proximal, debilidad muscular, tapones de
moco en atelectasias, neumonia, bronquiolitis.

Técnica: el objetivo es modular el flujo espiratorio para evitar el colapso precoz de la

Threshold Peep, EZPAP®)

via aérea y favorecer el drenaje de secreciones.

Objetivo: mejorar el drenaje de las secreciones al incrementar la presion del gas
detras del moco mediante ventilacion colateral o previniendo el colapso de la via
aérea durante la espiracion.

Ventilacion percusiva intrapulmonar

Técnica: el mecanismo de accién consiste en liberar corrientes de gas con flujos altos

en la via aérea a una frecuencia de 100-300 impulsos por minuto controlados mediante
un interruptor llamado Phasitron y a baja presion.

Objetivos: producir broncodilatacion por aumento de la presion y humidificacion de la
via aérea. Desobstruye el arbol bronquial periférico.

Oscilacion a alta frecuencia en la pared
toracica (chaleco oscilador)

Técnica: se realiza con un chaleco neumatico que aplica pulsos de aire a presion
positiva y vibracion externa en la pared toracica por medio de cambios oscilantes

bruscos en la presion del chaleco.

Objetivo: el mecanismo de accion es inflar y desinflar gentil y rapidamente, para
comprimir y liberar la pared del térax a una frecuencia de entre 5y 20 ciclos por
segundo, con el propdsito de crear un flujo de aire en el interior de la via aérea.
Permite despegar el moco para ser movilizado hacia la via aérea central, de modo que
pueda ser expulsado por la tos o la succion.

pacientes con volumenes pulmonares altamente redu-
cidos y tos ineficaz (PFT < 160 L/min) secundaria a
malformaciones como cifoescoliosis, debilidad muscu-
lar respiratoria y restriccion pulmonar*®. Las mas utili-
zadas son la maquina de tos asistida®?-%4, la ventilacion
percusiva intrapulmonar®>-%’, el percutor acustico
(Vibralung®)®8:5° y el chaleco oscilador (Vest®)*7:53.60-62,
Existen otros instrumentos que aumentan la fuerza
muscular respiratoria, como Threshold IMT y PEEP®,
TheraPEP®4" y EZPAP®%485, En la tabla 3 se resumen
las técnicas instrumentadas mencionadas.

La ventilacién mecanica no invasiva es otro trata-
miento efectivo en las enfermedades restrictivas aso-
ciadas a apneas del suefio graves e hipoventilacion.
Entre sus beneficios se encuentran la mejora de la
permeabilidad de la via aérea superior, el restableci-
miento de la sensibilidad de los quimiorreceptores cen-
trales, la mejora de la calidad del suefio y de la
distensibilidad pulmonar, y el enlentecimiento de la
deformidad de la caja toracica®’.

El papel del especialista pediatrico

Las manifestaciones pulmonares son diversas y se
manifiestan mas precozmente en las MPS de los tipos
[, Il'y VI. La MPS de tipo IV presentard con mayor fre-
cuencia deformidades tordcicas graves y se

complicaran con compresiones extrinsecas de la via
aérea'?. La MPS de tipo Il se asociara a hipersecre-
cion bronquial, defectos del drenaje mucociliar, trastor-
nos de la deglucion y aspiracién pulmonar crénica’->1%41,
lo que hace necesario el seguimiento por neumologia
infantil para cuantificar la funcién pulmonar y vigilar los
sintomas de obstruccion nocturna y restriccion pulmo-
nar. En los pacientes con MPS que cooperen es nece-
saria la evaluacion de la funcién pulmonar dos veces
al ano, sobre todo en aquellos que inician alguna tera-
pia de reemplazo enzimatico o trasplante de médula
6sea®®". Las pruebas obligatorias de funcion respira-
toria son la caminata de 6 minutos, la pletismografia y
la espirometria, para clasificar tanto la obstruccion
como la restriccién pulmonar y la calidad de vida'.
También es importante la valoracion por el neumdlo-
go-rehabilitador pulmonar para la evaluacion de un pro-
grama individualizado de fisioterapia respiratoria y de
ejercicios. Todo esto con el objetivo de evaluar la fun-
cion pulmonar como un marcador de respuesta al uso
de cualquiera de las terapias indicadas en la MPS8918,

Responsabilidades éticas

Proteccidon de personas y animales. Los autores
declaran que para esta investigacion no se han reali-
zado experimentos en seres humanos ni en animales.
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